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  This is a case report of renal tubular acidosis combined with bilateral renal calculi and
glycogen storage disease （von Gierke’s disease） seen in a 15－year－old girl．
  She was admitted with chief cornplaint of he皿aturia and lumbar pain。 On laboratory
examinations， urinalysis revealed high pH in spite of the metabolic acidosis， Therefore， the
effect of ammonium chloride on urinary pH and of sodium thio－sulfate on potassium clearance
were examined， and the disorder of renal tubules to excrete H“ was proved． ，Histologic exami－
nation of a renal biopsy specimen showed no abnormality except slight infiammatory hypercellu－
larity． Enzymatic assay for liver and kidney showed glucose－6－phosphatase deficiency．





















































































Fig．2． Abdominal plain創m， showing bilateral


























 投s一          投与
   Fig．3． NH4Cl loading test（49経口投与），
2 3 4［埼闇
Fig． 4． Photomicrograph of the kidney （H－E Fig． 5． Photomicrograph of the kidney （PAS
   stain）． stain），
     Fig． 6． Photomicrograph of the liver．
Left ： Darkly PAS stained granule in the hepatic cells．






K 2．8一一J4．6mEq／1， Cl 96一一103 mEq／1， Ca 5．2・一一5．3

















 尿生化学検査：pH 6．0， Na 51 mEq／1， K 3．1mEq
／1，C176 mEq／1， Ca 5．2 mEq／1， NH356γ／d1，総酸
度135，尿中電解質は全体に低値で，NH3排泄量や酸
度も低い．
 血液ガス：pH 7．20， Pco22ユ．O mmHg， Po299．O


































































 712        長田・ほか：腎尿細管性アチドーシス・糖原病合併
コーゲン野竹と考えられる（Fig．6）．        では最近の分類としてDretlerら9）のものをあげてお
組織化学的検査                  く（Table 2）． secondary typeをおこす疾患として
腎：91ucose－6－phosphatase陰性         Fanconi症候群， Lowe症候群， Wilson病， galacto－
  phosphorylase    陽性          semiaなどの先天性代謝異常症が代表的なものとさ
  SDH        減少          れている．
  LDH        軽度減少
                             Table 2． Classification of RTA．肝：glucose－6－phosphatase陰性
   SDH        減少










 Table 1． Activity of enzyme and glycogen
      content．
1．酵素活性
酵 素 名 ク1轟ラ謬ucose艦t瑠er
Primary RTA ：
 Transient
 Permanent ： complete and incomplete
Secondary RTA ：
 Toxins ： heavy metals， out－dated tetracycli－
  ne， amphotericin B and paraldehyde
  ingestion
 Inherited metabolic disease一； Wilson’s dis－
  ease， galactosemia， hereditary fructose
  intolerance， Fanconi syndrome and Lowe’s
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 以上から糖原病1型von Gierke氏病の合併した
RTAと診断した．
       考     按
































Table 3． Classification of glycogen storage disease（以倉u）），










s） Acid rnaltase deficiency
糖原合成系酵素異常
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